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0 presente trabalho é um relato de caso que descreve 0s achados fonoaudioldgicos e de qualidade de
vida apresentados por uma adolescente com um tumor do sistema nervoso central acometida pela mieli-
nolise extrapontina. A mielindlise extrapontina € uma doenca desmielinizante aguda que pode ser causada
por variagoes abruptas na osmolaridade sérica, como 0 que ocorre na rapida corregao da hiponatremia.
Os dados foram obtidos a partir da avaliagao clinica fonoaudioldgica, de questionarios pediatricos sobre
a qualidade de vida e dados contidos no prontuario médico. A paciente apresentou mutismo, disartria e
disfagia decorrentes da mielindlise extrapontina, com impactos significativos na sua comunicagao ver-
bal, alimentacao e qualidade de vida. Os escores de qualidade de vida apos a mielindlise extrapontina

apresentaram piora quando comparados aos do periodo anterior @ doenga. Recebeu atendimento fono-
audiologico hospitalar e ambulatorial. Foram observadas evolugoes nos padroes de fala, degluticdo e
mobilidade das estruturas orofaciais, com reverséo parcial dos déficits neuroldgicos. A atuagéo fonoau-
diologica, como parte de uma equipe multiprofissional de salde, é de grande importancia na reabilitagdo
funcional dos pacientes acometidos por esta doenca.

Descritores: Fonoaudiologia; Fala; Degluticao; Qualidade de Vida; Mielindlise Central da Ponte;
Reabilitacao

@ Departamento de Pediatria da
Universidade Federal do Rio de Janeiro,
Rio de Janeiro, RJ, Brasil.

Estudo realizado no Instituto Nacional de
Cancer José de Alencar Gomes da Silva
(INCA), Rio de Janeiro, RJ, Brasil.

Conflito de interesses: inexistente

ABSTRACT
This paper is a case report describing the speech-language and quality of life outcomes presented by a
teenager with a central nervous system germ cell tumor affected by extrapontine myelinolysis. The extra-
pontine myelinolysis is an acute demyelinating disease that can be caused by abrupt changes in serum
osmolality, as in the rapid correction of hyponatremia. Data were obtained from clinical assessment pro-
tocols, pediatric inventory about quality of life and medical records information. The patient presented
mutism, dysphagia and dysarthria caused by extrapontine myelinolysis, with significant impacts on their
verbal communication, feeding and quality of life. The scores of quality of life after extrapontine myelinoly-
sis decreased compared to the time before the disease. She received speech-language therapy during
hospital admission and in the outpatient clinic. We observed changes in patterns of speech, swallowing
and mobility of orofacial structures; with partially reverse of neurological deficits. The speech therapists,
as part of a multidisciplinary team of health care, are of great importance in the functional rehabilitation of
patients affected by this disease.
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INTRODUGAO

A sindrome da desmielinizagdo osmdética (SDO)
€ caracterizada pela destruicdo parcial da bainha
de mielina na parte central da base da ponte (mieli-
nélise pontina central, MPC)' ou em regides fora
da ponte (mielindlise extrapontina, MEP)?3. Essa
doenca desmielinizante aguda pode ser causada por
oscilagbes abruptas na osmolaridade sérica, sendo
frequentemente relacionada a hiponatremia profunda e
sua rapida correcao?*.

As manifestagdes clinicas sao variadas e envolvem
déficits neuroldgicos relacionados as areas afetadas.
Alteragcbes motoras e comportamentais, mutismo,
disfagia e disartria podem ser observados®®.

Essa doenca caracteriza-se por evolugao grave e
muitas vezes fatal. A recuperagao pode ser espontanea
e progressiva, com recuperacao parcial ou completa
das sequelas neurolégicas®*®. Os melhores resultados
sao descritos durante a infancia®*.

Pacientes com tumores em regido suprasselar
apresentam frequentemente desequilibrios eletroli-
ticos associados a alteracdes hormonais. A mielindlise
osmoética, especialmente a mielindlise extrapontina,
pode ocorrer e o diagndstico baseia-se na apresen-
tacao clinica e nas imagens de ressonancia magnética
(RM)e.

Este relato de caso pretende descrever os achados
fonoaudiolégicos e de qualidade de vida apresentados
por uma adolescente com um tumor de células germi-
nativas de sistema nervoso central em regiao supras-
selar, apds ser acometida por mielindlise extrapontina
associada a rapida correcao da hiponatremia.

APRESENTAGAO DO CASO

O presente trabalho relata o caso de uma adoles-
cente do sexo feminino, com 14 anos de idade e
diagnéstico de germinoma de sistema nervoso central
em regido suprasselar, em tratamento no Instituto
Nacional de Cancer José de Alencar Gomes da Silva. A
paciente cujo caso € descrito neste relato faz parte de
um estudo maior, com projeto aprovado pelo Comité
de Etica em Pesquisa (parecer 492.325/2013) e foram
obtidos os termos de consentimento dos pais e assen-
timento da adolescente.

Os achados relacionados a fala, motricidade
orofacial e degluticao, descritos neste trabalho, foram
obtidos a partir de avaliagbes clinicas fonoaudiol6-
gicas. Com relagao a fala foram avaliadas suas carac-
teristicas de articulagao, velocidade, inteligibilidade,
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coordenacao pneumofbnica e prosédia, a partir de
tarefas de repeticao, nomeacdo e discurso espon-
tdneo. Quanto a motricidade orofacial, foram obser-
vadas a postura, forca e mobilidade das estruturas.

A avaliagao da degluticao envolveu a observacao
dos seguintes parametros clinicos: captagdo do
alimento, controle motor oral, ejecdo, escape extra-
-oral, estase em cavidade oral, escape nasal, tempo
de transito oral, movimentacdo hiolaringea, deglu-
ticoes multiplas, tosse, pigarro, voz molhada, dispneia
e cianose durante a alimentacdo. A avaliacao incluiu
ainda o uso da Escala Funcional de Ingestéo por Via
Oral (Functional Oral Intake Scale — FOIS)”. Foram utili-
zados durante as avaliacdes de degluticao a ausculta
cervical® e o monitoramento da saturacao de oxigénio.

Como instrumentos de avaliagdo da qualidade de
vida foram utilizadas as versdes brasileiras dos proto-
colos PedsQL™ 4.0 Generic Core e PedsQL™ 3.0
Cancer Module. O inventario PedsQL™ 4.0 caracteriza-
-se pela multidimensionalidade, incluindo a avaliacao
de quatro dominios: fisico, emocional, social e escolar®.
O inventario PedsQL™ 3.0 Cancer Module avalia o
impacto da doenca e do tratamento na qualidade de
vida de criancas com céancer através de itens distri-
buidos em oito subescalas: dor e ferimentos, nausea,
ansiedade frente ao procedimento, ansiedade frente
ao tratamento, preocupacdes, dificuldades cognitivas,
percepcao da aparéncia fisica e comunicacao™. Além
dos dados contidos nas avaliagcdes, também foram
utilizadas informag6es obtidas no prontuario médico.

A adolescente apresentava panhipopituitarismo
e diabetes insipido, fazendo uso de desmopressina
(DDAVP). Durante o 6° ciclo do tratamento quimio-
terdpico ao qual era submetida (Carboplatina +
Etoposide e Ifosfamida + Etoposide), apresentou
neutropenia febril, mucosite e infecgdo de vias aéreas
superiores, necessitando de internacao hospitalar.

A paciente ndo possuia alteragbes nos padroes
oromiofuncionais, de fala e de degluticao relacionados
ao tumor de sistema nervoso central, prévias a mieli-
nélise extrapontina.

Ao longo do periodo de internagdo, apresentou
quadro de rebaixamento do nivel de consciéncia. Foi
detectada hiponatremia grave, com nivel sérico de
sodio de 103 mEg/L, tendo sido iniciada a reposicao
de sdédio. A paciente foi transferida para a unidade de
terapia intensiva pediatrica. Ap6s menos de 24 horas, 0
nivel sérico de sodio subiu para 128 mEg/L, atingindo
em 48 horas indice de 150 mEg/L. Neste momento,
encontrava-se alerta, com comunicacao verbal eficaz e



dieta oral com mudltiplas consisténcias, sem alteracoes
na degluticao.

Cinco dias ap6s a correcao da hiponatremia, iniciou
quadro de sonoléncia, alteracbes motoras e na fala,
sendo observado padrao de fala lentificado, com impre-
cisdes articulatoérias e incoordenacao pneumofonica.

Apresentou alteracbes do padrao respiratério,
necessitando de suporte de ventilagdo mecanica
nao-invasiva (BIPAP). Nos dias subsequentes, evoluiu
com melhora respiratéria, passando a ventilar em ar
ambiente. Iniciou quadro de mutismo, apresentando
abertura ocular, na auséncia de respostas verbais de
interacao e labilidade emocional, com choro constante.
Era incapaz de realizar movimentos orais voluntarios.
A degluticdo de saliva estava alterada, observando-
-se acumulo em cavidade oral e escape extra-oral de
saliva.

A ressonancia magnética de cranio realizada neste
periodo revelava areas de alto sinal em T2 e FLAIR
cortico-subcorticais, exibindo realce apds contraste
e restricdo a difusdo, acometendo alguns giros das
regides frontais, parietais, occipitais e temporais.
Notava-se ainda alto sinal em T2 e FLAIR, também com
realce apds contraste e restricdo a difusdo nos nucleos
da base bilateralmente. O aspecto da imagem, em
correlagado com dados clinicos e laboratoriais, levou ao
diagnostico de mielindlise extrapontina.

RESULTADOS

A mielindlise extrapontina, em decorréncia da
rapida correcao da hiponatremia, ocasionou sequelas
funcionais graves relacionadas a comunicagao verbal e
degluticao da paciente. O atendimento fonoaudiolédgico
hospitalar foi realizado diariamente durante a inter-
nacado, na unidade de terapia intensiva e enfermaria.

Os achados relacionados a degluticdo envolviam,
apés a mielindlise extrapontina, prejuizos na fase
oral e faringea da degluticao, com dificuldades na
captacao, controle motor oral, mastigacao e ejecao
dos alimentos, o que ocasionava um tempo de transito
oral aumentado, escape extra-oral de liquidos, estase
de alimentos em cavidade oral e tosse durante a
alimentacao, indicativa de penetracado laringea e/ou
aspiracao.

Nao foi realizada avaliagéo instrumental da deglu-
ticio uma vez que a paciente estava internada na
unidade de terapia intensiva, com quadro clinico
instavel, e considerando o julgamento de que, neste
momento, os achados da avaliagao instrumental nao
modificariam a conduta terapéutica empregada'.
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Com o quadro de sonoléncia e as alteracbes na
dindmica da degluticdo, caracterizando uma disfagia
orofaringea neurogénica, a dieta oral foi inviabilizada
pela equipe de Fonoaudiologia, tendo sido indicada
via alternativa de alimentacédo, o cateter nasoenteral
(CNE).

No manejo da disfagia, foram utilizadas condutas
de terapia indireta de degluticao (exercicios oromio-
funcionais e manobras) e terapia direta utilizando
alimentos semi-liquidos e, posteriormente, liquidos.
Com a intervengao, observaram-se dinamica da deglu-
ticao mais organizada, melhores padrdes de captacao,
manipulacdo oral e ejecdo do alimento, tempo de
transito oral mais adequado e auséncia de sinais
clinicos sugestivos de aspiracdo, o que possibilitou o
reestabelecimento da alimentagdo exclusiva por via
oral.

Apos oito dias de intervencao fonoaudioldgica
direcionada a reabilitacao da degluticao, com evolugao
para um padrdo funcional, foi considerada segura a
reintroducdo da dieta oral e remocao do CNE. A via
alternativa de nutricdo foi utilizada durante 20 dias,
desde que detectada a disfagia.

A paciente evoluiu do nivel 1 (nada por via oral)
na escala FOIS, no inicio do quadro, para o nivel 5
(via oral total com multiplas consisténcias, porém com
necessidade de preparo especial ou compensacoes),
no momento da alta hospitalar.

Com relagdo a comunicacao, o quadro inicial apds
a mielindlise extrapontina era de mutismo, sendo
observados movimentos de cabeca e gestos com as
maos em resposta as solicitacbes, na auséncia de
comunicacao verbal. A compreensao da linguagem,
relacionada as informagdes verbais simples, era
preservada. Nesse contexto, a intervencao fonoau-
diolégica envolveu condutas de estimulagdo da
linguagem, objetivando o reestabelecimento da
comunicacao verbal.

O quadro de mutismo, que teve inicio seis dias apds
a correcao da hiponatremia, durou 14 dias. Ao reiniciar
a comunicacao verbal, a paciente emitia inicialmente
sons e palavras isoladas, sendo posteriormente capaz
de produzir frases simples. A fala era disartrica, carac-
terizada por imprecisdes articulatérias, velocidade
de fala muito reduzida, coordenacdo pneumofbnica
e prosodia alteradas. A disartria foi classificada como
mista, considerando o comprometimento de mais de
um sistema motor (piramidal e extrapiramidal), com
componentes das disartrias espastica e hipocinética'.
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Ao longo das sessbes de terapia, observaram-
-se evolugcdes na producdo oral, com a melhora na
precisao articulatéria e velocidade da fala. Apesar dos
ganhos, a fluéncia verbal e o padrao articulatério da
fala nao foram totalmente restabelecidos.

Quanto a motricidade orofacial, inicialmente
apresentava incapacidade na execucao volun-
taria de movimentos de labios, lingua, mandibula e
mimica facial. O estimulo a mobilizagdo voluntaria
dos 6rgaos fonoarticulatérios foi realizado desde o
inicio da intervengdo fonoaudioldgica. Ao reiniciar
a execugcao dos movimentos orofaciais, estes eram
muito lentos e imprecisos. Os movimentos de lingua
eram acompanhados por tremor. Terapia oromiofun-
cional foi realizada, com exercicios direcionados ao
favorecimento da amplitude, precisao e velocidade
dos movimentos, além do ganho de forca da muscu-
latura orofacial. Foi observada melhora na mobilidade
da musculatura de labios, lingua e mandibula, com
impactos positivos na fala e na degluticao.

Depois da alta hospitalar, o atendimento fonoaudio-
l6gico foi realizado no ambulatério da instituicao, com
seguimento das condutas de reabilitacdo iniciadas
durante a internacao, enfocando-se nas alteracdes de
fala, motricidade oral e degluticdo, ainda parcialmente
revertidas, decorrentes da mielindlise extrapontina.

Ressonancia magnética de cranio realizada cerca de
dois meses apds o primeiro exame revelou regressao
quase total das areas de alto sinal em T2 e FLAIR
cortico-subcorticais, exibindo realce apds contraste
e restricdo a difusdo, acometendo alguns giros das
regides frontais, parietais, occipitais e temporais.
Notou-se também regressdo das imagens com alto
sinal em T2 e FLAIR e do realce apds contraste nos
ndcleos da base bilateralmente, com areas no presente
estudo de encefalomalacia laminar bilateral e simétrica.
O aspecto poderia corresponder a regressao da mieli-
noélise extrapontina prévia.

Os escores totais de qualidade de vida nos questio-
narios PedsQL™ 4.0 e PedsQL™ 3.0 variaram conforme
o0 demonstrado na tabela 1. Considera-se que 100
€ 0 escore total maximo a ser obtido nesses testes e
quanto maiores os escores, melhor é a qualidade de
vida®1°.

Quando comparados os valores obtidos na
avaliacado da qualidade de vida antes da mielindlise,
durante o tratamento oncologico, com os valores
apresentados cinco meses apos a mielindlise,
momento em que os déficits tinham sido parcial-
mente revertidos, todos o0s escores apresentaram
piora notavel, demonstrando o impacto das alteracoes
decorrentes da mielindlise extrapontina na qualidade
de vida da paciente.

Tabela 1. Escores de qualidade de vida antes e ap0s a mielinolise extrapontina

Escores de PedsQLTM 4.0 PedsQLTM 4.0 PedsQLTM 3.0 PedsQLTM 3.0
Qualidade de Vida Relato do adolescente Relato dos pais Relato do adolescente Relato dos pais
Antes da mielindlise extrapontina 68,47 69,56 82,69 77,88
Apds a mielindlise extrapontina 40,27 38,89 62,04 66,67
DISCUSSAO lesdo poderia acometer outras areas do sistema

O presente trabalho descreve um caso de mieli-
ndlise extrapontina relacionada a rapida correcéo da
hiponatremia, em uma adolescente com germinoma
de sistema nervoso central, que apresentava como
comorbidades o panhipopituitarismo e o diabetes
insipido.

Em 1959, Adams et al." descreveram pela primeira
vez a mielindlise pontina central como uma doencga
relacionada ao alcoolismo e a desnutricao. Desde
entdao, inUmeros casos foram descritos e o conceito
foi ampliado a partir do reconhecimento de que a
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nervoso central como o talamo, o mesencéfalo, os
ganglios da base, o cerebelo, a substancia branca
frontal e temporal, as cépsulas externa e extrema, o
corpo geniculado lateral, as camadas profundas do
cortex cerebral, o hipocampo e o corpo caloso, sendo
denominada mielindlise extrapontina4°.

A MPC e a MEP sao reunidas sob o titulo de
sindrome da desmielinizacdo osmoética e estao
frequentemente relacionadas a correcdo rapida da
hiponatremia%*. A MPC ¢ a forma mais comum, sendo
acompanhada pela MEP em 10-30% dos casos™. A



MEP pode ocorrer de forma isolada, sem o envolvi-
mento da regido centropoéntica, e é rara na populacao
pediatrica’ 4.

O disturbio hormonal mais frequentemente
relacionado a mielindlise osmotica é a secrecao
inapropriada do horménio antidiurético. Essa alteragao
hormonal ocorre frequentemente no contexto do
panhipopituitarismo secundario aos tumores selares e
suprasselares’®.

No tratamento de tumores nessas regides, desequi-
librios eletroliticos ocorrem facilmente no contexto
das alteracbes hormonais. O diabetes insipido é
comumente observado nos pacientes com tumores
de células germinativas suprasselares e tende a piorar
com a administracao de esterdides, o que aumenta
as chances da ocorréncia de variacbes osmoticas e
doencas desmielinizantes. A compensacao excessiva
com hormonio antidiurético pode causar hiponatremia
grave nesses pacientes®.

Durante a hiponatremia, eletrolitos sdo transpor-
tados do meio intracelular para o meio extracelular
para prevenir a entrada de agua na célula proveniente
deste ambiente externo hipotonico. A partir da rapida
correcado da hiponatremia, a incapacidade de manter
a hipertonicidade intracelular, devido a prejudicada
regeneracao da osmolaridade intracelular, resulta em
reducdo e morte da célula. Os oligodendrécitos sao
particularmente vulneraveis a morte, por reducao de
volume celular, resultando em perda de mielina'.

A paciente em questao sofreu uma correcao exces-
sivamente rapida do nivel de sodio sérico, que passou
de 103 mEq/I para 128 mEqg/l em menos de 24 horas,
0 que excede os limites considerados seguros para
correcao, que nao devem ultrapassar 0,5 mEq/I/h*.

O curso das manifestagdes clinicas na sindrome
da desmielinizacao osmética é bifasico, com quadro
de encefalopatia e convulsdes pela hiponatremia,
revertido quando esta é corrigida, voltando a deteriorar
alguns dias apds, onde podem ser observados
fraqueza muscular generalizada, mutismo, disartria,
disfagia, catatonia e a sindrome do encarceramento®“,

No caso descrito neste trabalho, a adolescente
apresentou rebaixamento do nivel de consciéncia
associado a hiponatremia. Com a corregao dos niveis
de sédio, estava alerta e sem déficits neuroldgicos.
Apenas cinco dias apds a correcdo da hiponatremia,
evoluiu com alteracbes motoras, comportamentais
(catatonia e labilidade emocional), mutismo e disfagia.

A literatura possui alguns relatos de MEP em
criangas. Caracteristicas muito similares as observadas
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no caso abordado no presente trabalho foram descritas
por Choe et al.?, que relataram dois casos de criancas
com tumores de células germinativas que apresen-
taram MEP associada a rapida correcao da hipona-
tremia. Areas dos ganglios da base e cértex cerebral
adjacente foram afetadas. Os déficits neurolégicos
incluiam sintomas de paralisia pseudobulbar, envol-
vendo disartria e disfagia, labilidade emocional e
tetraparesia espastica. Os pacientes melhoraram
progressivamente, mas os déficits neuroldégicos nao
desapareceram completamente.

Zhao et al.’® descreveram um caso de MEP no
pos-operatorio de resseccdo de um cisto aracnoide
suprasselar. As imagens de ressonancia magnética
revelavam comprometimentos nos nucleos da base. O
paciente, um menino de trés anos, apresentou distonia
generalizada, disartria e disfagia. Apos trés meses de
reabilitacdo, as alteracoes neuroldgicas foram parcial-
mente revertidas.

Srimanee et al.'® relataram dois casos de MEP em
adultos com tumores em regido selar, que apresen-
tavam hipopituitarismo e insuficiéncia adrenal secun-
daria. Os autores alertam para o risco da ocorréncia
de desmielinizagao osmatica neste grupo de pacientes
e recomendam terapia de reposicao de corticoesteo-
réides cuidadosa e correcdo da hiponatremia, bem
como o monitoramento adequado nos niveis séricos
de sédio para a prevencao da SDO.

Alguns autores relatam recuperacéo neuroldgica
completa'® enquanto outros descrevem recuperacao
parcial, mantendo sequelas neurolégicas®®''* como
no caso relatado no presente estudo, em que manteve-
-se a disartria.

As repercussoes relacionadas a MEP vao além dos
danos fisicos causados pela doenca, com impactos
na qualidade de vida dos pacientes, como foi possivel
observar a partir diminuicdo dos escores descritos na
Tabela 1.

Considerando que a SDO é uma doencga iatro-
génica que, apesar de pouco comum, ocasiona
déficits neurolégicos graves, com impactos significa-
tivos na qualidade de vida, ou até mesmo a morte, é
essencial o reconhecimento dos pacientes de risco e o
manejo adequado da hiponatremia. As estratégias de
prevencao da SDO sdo mandatérias'”.

CONSIDERAGOES FINAIS

A mielindlise extrapontina ocasiona déficits neuro-
l6gicos graves, como disturbios de fala e degluticao,
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com impactos na comunicagao verbal, alimentacao e
qualidade de vida dos pacientes.

O mutismo, a disfagia e a disartria sao alteracbes

descritas nos casos de MEP, como o apresentado
neste trabalho. A atuagao fonoaudiol6gica, como parte
de uma equipe multiprofissional de salde, é de grande
importancia na reabilitacdo funcional dos pacientes
acometidos por esta doenca.
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